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は じ め に
　末梢性顔面神経麻痺は脳神経麻痺の中で最も頻
度の高い疾患であり，40 ～ 50 歳代に好発し，片側
表情筋の運動障害の他に，味覚・聴覚・涙腺分泌
障害を引き起こす疾患である₁︲₃︶．末梢性顔面神経
麻痺の患者は，約 60 ～ 70％が Bell 麻痺，約 10 ～
15％が Ramsay Hunt 症候群（Hunt 症候群），その
他に外傷性，耳炎性の順で原因が占められている
4）．発症には膝神経節で再活性化したウイルスの関
与が示唆されており，原因ウイルスとして Bell 麻
痺では Herpes simplex virus （HSV-1），Hunt 症候
群では Varicella zoster virus（VZV）が主とされ，
骨性の顔面神経管内で，ウイルス由来の炎症性神
経浮腫による虚血と絞扼により顔面神経麻痺に至
る5，6）．標準的治療は薬物療法で，炎症や浮腫を軽
減させるステロイド療法が主に実施されており，一
定の有効性が確立されている₇︲₉︶．他にも，ウイル
スの増殖を抑制する抗ウイルス薬の併用や，微小循
環改善薬，ビタミン剤なども用いられている10，11）．
末梢性顔面神経麻痺の予後として，Bell 麻痺の治
癒率は約 90％と良好で，1，2 か月で完全回復に至
る12）．一方，Hunt 症候群の治癒率は約 50 ～ 80％
と低く，難治化した症例では，表情筋の病的共同運
動や痙攣など，生涯にわたり持続する後遺症が問題
視されている13，14）．
末梢性顔面神経麻痺の病因と難治化
　末梢性顔面神経麻痺の発症は，HSV-1 又は VZV
の再活性化による顔面神経の神経炎症が原因とされ
ており（ウイルス再活性化説），骨性の顔面神経管
内での神経浮腫による虚血と絞扼により神経損傷が
生じ，麻痺に至る5，6）．このような浮腫，虚血，絞
扼の悪循環により，顔面神経の変性や脱髄が進み症
状が悪化していき，回復期では損傷した顔面神経の
軸索再生や再ミエリン化により顔面神経が再生し治
癒に至る15）．末梢性顔面神経麻痺が難治化し後遺症
を発症する原因については，変性を受けた顔面神経
の治癒過程における不完全回復が要因とされ，神経
障害部位での軸索や髄鞘の変性後の再生過程におい
て，本来再生すべきでない場所に軸索が迷入する神
経過誤支配説や，髄鞘形成が不十分で絶縁をなくし
た線維間に非シナプス性の伝達が生じるエファプス
形成説が示唆されているが，その分子メカニズムは
明らかになっていない16）．主な後遺症である病的共
同運動は神経過誤支配で，また顔面筋の痙攣は神経
線維間のエファプス形成で生じることが考えられ，
これら後遺症により患者の Quality of Life（QOL）
が長期間にわたり著しく障害される．臨床において
難治化した症例の治療法として，形成的手術，ボツ
リヌス毒素の皮下注射，神経ブロック療法，理学療
法などが実施されているが，いずれも明確なエビデ
ンスは確立されていない16，17）．また発症後 1 年以上
を経過した症例での後遺症はほとんど改善されず，
生涯にわたり持続することが推測されている13，14）．
ゆえに，末梢性顔面神経麻痺の難治化を防ぐために
は，急性期の治療が重要であり，的確な鑑別診断と
初診時の予後予測が重要視されている．
難治化に対する予後因子
　末梢性顔面神経麻痺の診断には，原因疾患・病態
の診断，重症度の評価，障害部位の同定に分けられ
る18）．原因疾患・病態の診断において，重要な予後
因子の 1 つは，Bell 麻痺と Hunt 症候群の適切な鑑
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別である．VZV の再活性化に起因する Hunt 症候
群は予後が悪く，ゆえに耳介または口腔咽頭の疱
疹や第 8 脳神経症状（耳鳴，難聴，めまい等）の
有無，さらに血清抗 VZV 抗体検査が重要とされ
る19）．顔面神経麻痺の重症度や障害部位の評価に
は，表情筋運動スコア（麻痺スコア : 柳原 40 点法）
や Electroneurography（ENoG）による電気診断法
が主であり，その他にも磁気刺激誘発筋電図検査
（TMS），神経興奮性試験（NET），アブミ骨筋反射
（SR）などの検査が用いられている20，21）．特に，表
情筋運動スコアと ENoG 値は難治化に対する重要
な予後因子であり，麻痺の重症度が予後に寄与する
という多くの研究報告がなされている₂₁︲₂₃︶．しかし
ながら，麻痺の重症度による予後予測は，顔面神
経の障害が最も進行した時点での重症度が相関す
るとされており18，20，24），通常，麻痺の症状は，発症
表 1　患者背景 （n = 88）
n （％）, mean ± SD n（%）, mean ± SD
年齢（歳） 平均 ± SD
中央値（範囲）
49.2 ± 17.6
49.5（13 - 87）
随伴症状
痛み
なし
あり
耳鳴り
なし
あり
涙分泌
正常
増加
味覚脱失
なし
あり
発疹・耳の腫脹
なし
あり
47（53.4）
39（44.3）
78（88.6）
8   （9.1）
40（45.4）
46（52.3）
49（55.7）
37（42.0）
72（81.8）
14（15.9）
性別 男性
女性
42 （47.7）
46（52.3）
診断名 Bell 麻痺
Ramsay Hunt 症候群
78（88.6）
10（11.4）
治療法 SGB 単独
SGB ＋ステロイド
29（33.0）
59（67.0）
発症経過日数（日） 平均 ± SD
中央値（範囲）
4.3 ± 2.5
4 （0 - 13）
麻痺スコア
初診時 平均 ± SD
中央値（範囲）
8.4 ± 7.1
6 （0 - 32）
最低値 平均 ± SD
中央値 （範囲）
5.6 ± 6.5
4 （0 - 32）
ENoG （%） 血液検査値
WBC （× 103/µl） 8.1 ± 6.4初診時
最低値
平均 ± SD
中央値（範囲）
平均 ± SD
中央値 （範囲）
69.4 ± 36.2
72.0 （0.0 - 145.0）
5.6 ± 6.5
4 （0 - 32）
Hb （g/dl） 14.1 ± 1.5
PLT （× 104/µl） 25.8 ± 6.2
Na （mEq/l） 140.6 ± 3.6
K （mEq/l） 4.2 ± 0.3
T-P （g/dl） 7.6 ± 0.5
T-Bil （mg/dl） 0.7 ± 0.3
BUN （mg/dl） 13.4 ± 4.2
Cr （mg/dl） 0.7 ± 0.1
AST （U/l） 22.4 ± 9.8
ALT （U/l）    24.1 ± 16.3
CRP （mg/dl） 0.2 ± 0.3
SGB：stellate ganglion block PLT：hemoglobin ALT：alanine aminotransferase
ENoG：electroneurography T-P：total protein CRP：C-reactive protein
WBC：white blood cell T-Bil：total bilirubin
Hb：hemoglobin AST：aspartate aminotransferase
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後 1 ～ 2 週間で徐々に増悪化するという本疾患の特
徴を考慮した場合，初診時での麻痺の難治化の予後
は困難で，ゆえに初診時における難治化の予後因子
については一定の見解が得られていない．
新たな予後因子の検討と治療戦略
　われわれは初診時での難治化に関する予後因子を
同定することを目的に，多変量解析を用いた後向き
コホート研究を実施した25）．対象は，2006 年 9 月
から 2009 年 3 月の間に昭和大学病院にて末梢性顔
面神経麻痺と診断された患者 88 症例（表 1），エン
ドポイントは治癒（柳原 40 点法で 36 点以上），観
察期間を 6 か月として，外来診療録の初診時の調査
項目（全 47 因子）について（表 2），単変量および
多変量解析により予後に独立して寄与する因子を抽
出した．結果，初診時の麻痺スコア（表情筋運動ス
コア : 柳原法）と血清 C-Reactive Protein（CRP）
値が末梢性顔面神経麻痺の予後に独立して有意に寄
与する因子として抽出された（P ＜ 0.05）（表 3）．
この結果から，ENoG の最低値が予後を反映する従
来の報告に加え，医師による初診時の表情筋運動ス
コア評価も予後因子として有用であること，また，
検査所見として，初診時の血清 CRP が新たな予後
因子となる可能性が示唆された25）．加えて，われわ
れはマウス顔面神経麻痺モデルを用いた薬理学的検
討において，麻痺の発症早期における非ステロイド
表 2　調査項目（全 47 因子）
患者背景因子
年齢，性別，基礎疾患 （糖尿病， 高血圧），家族歴，診断名 （Bell 麻痺， Ramsay Hunt 症候群），発症部位
初発又は再発，発症経過日数，治療法，バルトレックス投与量，治療期間
重症度
麻痺スコア（初診時，最低値），ENoG（初診時，最低値）
（なお，麻痺スコアは 8 点未満を重症，8 点以上を軽症，ENoG は 10 ％未満を重症，10 ～ 40 ％を中等症，40 ％以上
を軽症とした）
随伴症状
痛み，耳鳴り，眩暈・悪心・嘔吐・平衡障害，聴覚過敏，聴力低下，涙分泌，唾液分泌，味覚脱失，舌の
知覚異常，顔面知覚異常，その他の脳脊髄神経障害，発疹・耳の腫脹
血液検査因子
白血球（WBC），赤血球（RBC），ヘモグロビン（Hb），ヘマトクリット（Ht），血小板（PLT），ナトリウム（Na）
カリウム（K），クロル（Cl），総蛋白（T-P），総ビリルビン（T-Bil），血中尿素窒素（BUN），クレアチニン （Cr）
アスパラギン酸アミノトランスフェラーゼ（AST），アラニンアミノトランスフェラーゼ（ALT），クレアチニ
ンキナーゼ（CK），C 反応性蛋白（CRP）
（なお，HSV 抗体価，VZV 抗体価については測定方法が混在していたため因子として採用しなかった）
表 3　多変量解析による末梢性顔面神経麻痺の予後に関連する因子 （n ＝ 88）
β ハザード比 95 ％信頼区間 P value
麻痺スコア初診時c） 0.101 1.106 1.060 ‐ 1.154 ＜ 0.001＊＊
CRPd） 0.117 1.124c） 1.026 ‐ 1.233 0.012＊＊
*P ＜ 0.1　＊＊P ＜ 0.05 CRP：C-reactive protein
c）1 点増加あたり
d）0.1 mg/dL 増加あたり
亀　井　大　輔・ほか
286
性抗炎症薬（NSAIDs）の投与が顔面神経麻痺の回
復を促進する知見も得ている（投稿準備中）．以上
より，末梢性顔面神経麻痺の難治化を防ぐために
は，急性期の神経炎症の抑制に着目した治療が改め
て有効である可能性が考えられた．
お わ り に
　末梢性顔面神経麻痺が難治化した症例では，予後
が悪く，エビデンスが確立された治療方法も少ない
ことから，難治化の予防には，神経炎症の抑制や神
経変性を防止するうえで，急性期の治療が重要であ
る．ゆえに，急性期の顔面神経麻痺に対するステロ
イド療法は，有効性に対するエビデンスレベルも高
く，非常に効果的な治療法である₇︲₉︶．しかしなが
ら，選択すべきステロイドの投与量や投与方法は，
麻痺の重症度や病期，さらに合併症の有無により異
なるゆえ，患者個々の的確な鑑別診断と早期の予後
予測が必要とされる26，27）．
　本総説では，難治化の予後因子として，従来の
ENoG の最低値に加え，初診時の表情筋運動スコア
評価や血清 CRP 値も，患者個々の予後予測に有用
である可能性を示した25）．初診時に着目した予後因
子は，患者の鑑別診断と予後予測を早期に判断する
一助になると考えられ，今後，より詳細に相関性を
検討することで，急性期のステロイド療法における
投与量の決定の判断基準の 1 つになることを期待す
る．また，糖尿病や高血圧，精神疾患の合併症例な
ど，ステロイドの使用に注意が必要な患者に対して
は，急性期の神経炎症の抑制を目的とした NSAIDs
の投与も有用である可能性も考えられた．今後，末
梢性顔面神経麻痺の難治化のメカニズムを解明する
ことが，効果的な治療方法の確立に繋がると考えて
いる．
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